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CASO CLINICO/CLINICAL CASE 
Esclerose sistemica progressiva 
-Urn caso clinico 
Progressive systemic sclerosis - One case report 
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RESUMO 
A esclerose sistemica e wna doen~a rela-
tivamente rara sendo a terceira doen~a mais 
frequente do tecido conjuntivo, logo ap6s a artrite 
rewnatoide e o lupus eritematoso sistemico. A sua 
forma de apresenta~iio e variada e depende dos 
orgiio afectados. 
Os autores apresentam wn caso clinico de 
fibrose pulmonar em doente do sexo feminino de 
68 anos, apresentando queixas de dispneia ha 
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ABSTRACT 
Systemic sclerosis is relatively rare, being the 
third most frequent disease of the connective tis-
sue, just behind rhewnatoid arthritis and sys-
temic erythematous lupus. It's presentation form 
varies with the affected organs. 
The authors present a clinical case of lung fi-
brosis in a 68 years old female patient, with several 
years' dyspnoea, always attributed to cardiac in-
sufficiency. The investigation allowed to diagnose a 
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varaos anos e que foram sempre atribuidas a 
insuficiencia cardiaca. 0 estudo da doente 
permitiu concluir tratar-se de urn caso de doen~a 
intersticial pulmonar (pneumonia intersticial usual) 
enquadrado no quadro de esclerose sistemica. 
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INTRODUt;AO 
A Esclerose Sistemica Progressiva e uma doen-
r;a multissistemica, de etiologia desconhecida, ca-
racterizada por varios graus de alterar;ao vascular, 
fibrose e inflamar;ao da pele, tracto gastrointesti-
nal, pulmao, rime corar;ao 1•2. 
E urna doenr;a rara; em Portugal sao diagnostica-
dos entre 40 a 120 novos casos por ano, a terceira 
doenr;a mais frequente do tecido conjuntivo, logo 
ap6s a artrite reumat6ide e o lupus eritematoso 
sistemico. Doenr;a de caracter progressive, inicia-se 
habitualmente entre a 5.3 e a 6.3 decada da vida, 
sendo a mulher atingida tres vezes mais do que o 
homem3. 
Apresenta duas variantes clfnicas: tipo difuso e 
tipo lirnitado. Apesar do quadro clfnico ser domi-
nado pelas rnanifestar;6es cutaneas, sao, no entan-
to, as repercussoes viscerais, principalmente ao nf-
vel do pulmao e do rim, que imprimem urn caracter 
de maier gravidade a doenr;a4 . 
0 envolvimento pulmonar origina complica-
r;6es que incluem doenr;a intersticial pulmonar, hi-
pertensao pulmonar, hemorragia alveolar, pneu-
monite de aspirar;ao, bronquiectasias, pneumot6rax 
espontaneo, carcinoma bronquico e patologia pleu-
ral. A fibrose intersticial difusa com urn padrao 
UIP (Pneumonia Intersticial Usual) e o tipo mais 
comum de envolvimento pulmonar na escleroder-
mial.2.4. 
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lung interstitial disease (usual interstitial pneumo-
nia) as a manifestation of systemic sclerosis. 
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CASO CLINICO 
PCCC, sexo feminine, 68 anos, rar;a branca, 
casada, domestica, natural e residente em Cairn-
bra, e referenciada para a consulta de Pneumolo-
gia do Centro Hospitalar de Coimbra, em Julho de 
1999. 
Referia cansar;o e dispneia de agravamento 
progressive nos ultimos 2 anos, epis6dios de tosse 
seca dispneizante, epis6dios de S. Raynaud ha 1,5 
ano; desde ha 18 anos apresentava queixas de can-
sar;o, palpitar;oes e poliartralgias de canicter meca-
nico. As queixas de cansar;o e dispneia foram 
sempre atrfbuidas a insuficiencia cardfaca. Nao re-
feria rigidez mati!"Jal, artrite ou febre. Negava quei-
xas digestivas, urinarias, assim como fotossensibi-
lidade, aftas de repetir;ao ou diminuir;ao da 
pilosidade, apetite e peso conservados. 
Dos antecedentes pessoais patol6gicos destaca-
vam-se: sinusite e adenite axilar na adolescencia, 
paludismo (residiu em Mor;ambique de 1958 a 
1975), febre escaronodular em 1962, pleurisia es-
querda de etiologia desconhecida em 1970, depres-
sao reactiva, insuficiencia cardfaca, gonartrose e 
espondilartrose. Nao referia habitos tabagicos ou 
alco6licos e estava medicada habitualmente com 
furosemide, perindopril, acido acetilsalicflico, dil-
tiazem, diclofenac, alprazolan, amitriptilina e bu-
flomedil 
Dos antecedentes familiares ha via de relevante 
Setembro/Outubro 2002 
ESCLEROSE SISTEMICA PROGRESSlV A- UM CASO CLfNICO/INES VICENTE, EDUARDO SILVA, 
DEOLINDA PORTELINHA, MANUELA MERUJE, RUI PATO 
a mae diabetica com patologia cardiovascular nao 
especificada, uma filha asmatica e urn filho com 
urticaria. 
Ao exame objective a doente apresentava-se 
consciente, colaborante, orientada temporo-espa-
cialmente, com rubor facial de distribu i~ao homo-
genea e telangiectasias faciais. Nao apresentava 
turgescencia jugular e o exame da tir6ide era nor-
mal. Apresentava temperatura axilar de 36,5° C e 
uma tensao arterial de 120170 rnmHg. 0 fndicc de 
Massa Corporal (IMC) era 28 kg/m2• A ausculta-
~ao cardfaca era regular com frequencia ventricular 
100/min, sem sopros audfveis. Tiriha uma auscul-
ta~ao pulmonar com crepita~oes finas inspirat6rias 
na metade inferior das faces posterior e lateral de 
ambos os hemit6races. Observavam-se placas cu-
taneas endurecidas e pigmentadas dorsais e lomba-
res. 0 exame do abdomen era normal. Os membros 
inferiores estavam edemaciados mas sem sinais de 
artrite. 
0 hemograma inicial apresentava hemoglobina 
de 13,6 g/dL, ·sem leucocitose (8,63x 103/p.L com 
67% de neutr6filos) e com 275x 103tp.L, sendo o 
esfrega~o sangufneo normal; tempo de protrombi-
na de II segundos (controlo de 11) e o tempo de 
tromboplastina parcial de 25 segundos (controlo de 
24), com INR de l. A velocidade de sedimentacrao 
(VS) era de 37 mm e a protefna C reactiva (PCR) 
de 0,818 mg/dL. A bioqufrnica completa e urina II 
eram normais. 0 ECG revelou ritmo sinusal 
100/min com PQ 200 mseg e desvio direito do eixo 
electrico. 
Na radiografia do t6rax (Fig. 1), de Outubro de 
1999, observavam-se opacidades_ reticulonodulares 
basais e perda de volume bilateral. 0 ecocardio-
grama apresentava discrete derrame pericardico na 
parede posterior do ventrfculo esquerdo e sem alte-
ra~6es morfol6gicas nem funcionais. 
0 estudo funcional respirat6rio nao revelava alte-
racr6es, a excep~ao da difusao baixa (DLCO - 52%, 
DLCONA-63%). 
Realizou tambem VORL - negative, Waaler-
-Rose - positivo, Factor reurnat6ide - 26,3 IU/dL, 
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Fig. I 
autoanticorpos (ANA positivo 1:640, padrao ho-
mogeneo cromossornas positive; Scl70 - positive; 
Anti Jo1- negativo), C3- 1,14 giL, C4- 0,157 giL, 
CH50 - 57,8 U/mL e proteinuria 24 horas - 0, 169 g. 
Efectuou a motilidade esofagica· sem alteracr6es. 
No sentido de esclarecer as alteracroes radiol6-
gicas efectuou tomografia axial computorizada 
(T A C) toracica (Fig. 2) que confirmou urn padrao 
intersticial com estrias e vesiculas a periferia, mais 
evidente nas bases, e a presen~a de bronquios de 
paredes espessadas. 
Realizou tambem broncofibros.copia com lava-
do broncoalveolar (LBA) que revelou celularidade 
baixa com alveolite linfocftica (celulas 270/mm3, 
neutr6filos 28%, Jinf6citos 36%). 
Face a estas altera~6es funcionais, radiol6gicas 
e do LBA. e perante a suspeita de doen~a autoimu-
ne com envolvimento pulmonar, decidiu-se realizar 
bi6psia pulmonar cirurgica, cuja histologia mostra-
va: "parenquima pulmonar com modificacrao da 
arquitectura lobular por processo inflamat6rio, tra-
duzido pela coexistencia de 16bulos praticamente 
sem les6es, com outros com acentuado alargamen-
to dos septos interalveolares por infiltrado inflama-
t6rio cr6nico linfoplasmocitario e marcada prolife-
ra~ao fibrobroblastica (Fig. 3.1 ), associ ado a 
hiperplasia de pneum6citos tipo 2. Ainda · outros 
com lesao mais avan~ada menos celularizados ja 
Vol. Vlii N.0 5 427 
REVISTA PORTUGUESA DE PNEUMOLOGIAICASO CLINICO 
Fig. 2- TAC 1 
Fig. 2- TAC2 
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Fig. 3.1 
com fibrose intersticial (Fig. 3.2) com imagens em 
favo de mel (Fig. 3.3) bronquioliza~ao dos alveo-
los e musculariza<;ao das arterfolas pulmonares. 
Estes aspectos sao compatfveis com Pneumonia 
Intersticial Usual (UIP) num quadro de esclero-
dermia". 
Foi institufda corticoterapia com prednisolona 
na dose de 20 mg por dia e posteriormente foi as-
sociada ciclofosfamida em pulsos mensais, durante 
6 meses na dose de 500 mg/m2, tendo posterior-
mente sido substitufdo por azatioprina na dose de 
75 mg por dia. Tambem foi medicada com colqui-
cina 0,5 mg duas vezes por dia e manteve a tera-
peutica com furosemido 40 mg por dia, perindopril 
Fig. 3.2 
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Fig. 3.3 
2 mg por dia, acido acetilsalicflico 100 mg por dia, 
diltiazem 200 mg por dia, alprazolan 0,5 mg por 
dia e amitriptilina 25 mg por dia. Por ter desenvol-
vido diabetes mellitus secundaria a corticoterapia, 
foi iniciada insulinoterapia com 22 unidades por 
dia de insulina intermedia. 
Verificou-se evolu9ao no sentido do agrava-
mento clfnico, laboratorial e da fun~ao respirat6ria, 
estando a doente dependente de oxigenoterapia do-
rniciliaria nos ultimos 3 meses. Houve melhoria 
das queixas do Sfndrome de Raynaud e houve re-
gressao parcial das lesoes cutaneas a nfvel da cin-
tura escapular e da regiao lombar. 
DISCUSSAO 
A esclerose sistemica progressiva tern variadas 
componentes clfnicas e formas de apresenta~ao. 
No caso descrito verificaram-se lesoes cutaneas, 
bern como queixas de dispneia de esfor~o e sfn-
drome de Raynaud. A doente surge na consulta de 
pneumologia para esclarecimento das queixas res-
pirat6rias, tendo sido diagnosticada doen~a pulmo-
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nar intersticial, que associada as restantes manifes-
ta~oes e estudo laboratorial permitiu chegar ao 
diagn6stico de esclerose sistemica difusa. Segundo 
alguns autores, nos doentes com esclerose sistemi-
ca e doen9a pulmonar intersticial os sintomas pul-
monares encontram-se em 54% dos casos, as alte-
ra~oes radiol6gicas em 53% e as altera~oes no 
estudo funcional respirat6rio em 92%1• 
Os dados encontrados no lavado broncoalveolar 
- urn predomfnio linfocitario, apesar da baixa celu-
laridade - apontariam para uma melhor resposta a 
terapeutica· imunossupressora. Contrariamente, o 
padrao histol6gico de pneumonia intersticial usual 
justi ficaria. a evolw;ao verificada. A resposta a te-
rapeutica parece ser mais favonivel quando o dia-
gn6stico e feito prececemente6. Estudos recentes 
sugerem que a ciclofosfamida administrada por via 
oral ou em pulsos endovenosos pode ser eficaz no 
tratamento da alveolite precoce7·8·9. 
Este caso exemplifica a necessidade que o 
pneumologista tern na abordagem polivalente dos 
doentes com este tipo de manifesta~oes que podem 
corresponder a patologia sistemica com envolvi-
mento organico para alem do foro da pneumologia. 
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